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Resumen Palabras clave:
Linfangiectasia;

La linfangiectasia pulmonar congénita (LPC) unilateral es una enfermedad extremadamente rara de ~ pulmonary;

los vasos linfiticos pulmonares. Objetivo: presentar un caso de LPC en un recién nacido prematuro. ~ congénita;

Caso clinico: recién nacido masculino, prematuro, con insuficiencia respiratoria severa a las 2 horas prematuro;

de vida extrauterina, recibié tratamiento con surfactante exdgeno, catecolaminas y ventilacién de prondstico

alta frecuencia oscilatoria (VAFO). La tomografia axial computarizada (TAC) de térax revel6 bulas y

atrapamiento de aire de pulmén izquierdo, el estudio histopatolégico describié dilatacién quistica de

los canales linféticos broncoalveolares. Se diagnosticé LPC unilateral secundaria. La evolucién clinica

hasta los 19 meses de edad fue normal y la TAC de térax mostré escasas bulas enfisematosas. Conclu-

siones: La LPC debe ser uno de los diagnoésticos diferenciales en neonatos con dificultad respiratoria

inexplicable. El prondstico dependerd del tipo de LPC y de la afectacién pulmonar.

Abstract Keywords:
Lymphangiectasis;

Unilateral congenital pulmonary lymphangiectasia (CPL) is an extremely rare disease of the pulmo-  pulmonary;

nary lymphatic vessels. Objective: to present a case of CPL in a premature newborn. Clinical case: ~ congenital;

premature male newborn with severe respiratory failure at 2 hours of extrauterine life was treated =~ premature;
with exogenous surfactant, catecholamines and high frequency oscillatory ventilation (HFOV). Chest ~ prognosis
computed tomography (CT) scan showed bullae and air trapping of the left lung; the histopatho-
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logical study showed cystic dilation of the bronchoalveolar lymphatic channels. The diagnosis of
secondary unilateral CPL was made. The clinical course up to 19 months of age was normal and the
chest CT scan showed few emphysematous bullae. Conclusions: CPL must be one of the differential
diagnoses in neonates with unexplained respiratory distress. The prognosis will depend on the type

of CPL and lung involvement

Introduccién

La linfangiectasia pulmonar congénita (LPC) es un
defecto vascular poco frecuente de etiologia descono-
cida'?. La principal caracteristica para el diagnéstico es
la dilatacién de los vasos linfiticos en multiples areas
del pulmén que incluyen a las regiones subpleural, in-
terlobar, perivascular y peribronquial**. Fue descrito
originalmente por Rudolf Virchow en 1856 la inci-
dencia de LPC es dificil de estimar ya que solo existen
publicaciones de informes de casos y pequefias series
de casos, estudios en autopsias sugieren que aproxima-
damente el 0.5-1% de los recién nacidos que murieron
en el periodo neonatal tuvieron LPC®®. En la LPC ge-
neralmente los dos pulmones se ven afectados y tiene
un prondstico desfavorable con una tasa de mortalidad
de 50-98%*°. La presentacién unilateral es extremada-
mente rara, solo se han reportado algunos casos, tiene
mejor prondstico y en ocasiones tiene una resolucién
espontanea'® 2. En ambas presentaciones los recién na-
cidos presentan insuficiencia respiratoria severa en las
primeras horas de nacimiento y requieren soporte con
ventilacién mecénica convencional y en algunos casos
con ventilacién de alta frecuencia oscilatoria (VAFO)
13‘

En el presente reporte, describimos el caso de un
recién nacido prematuro con LPC unilateral, histolégi-
camente confirmada, tratado convencionalmente con
surfactante exdgeno, ventilacién mecénica y con evo-
lucién clinica satisfactoria

Caso clinico

Recién nacido masculino de 33 semanas de edad
gestacional, nacido via cesdrea por sepsis materna. Ma-
dre de 19 afios de edad falleci6 en el puerperio inme-
diato por sepsis grave, sin antecedentes de consangui-
nidad, el embarazo fue controlado, el reporte de tres
ultrasonidos durante la gestacién no mostré signos de
hidrops (derrame pleural, derrame pericardico o asci-
tis). El peso al nacimiento fue de 2090g, APGAR fue de
6 al minuto y 6 a los 5 minutos. El examen clinico no
mostré fenotipo que sugiera sindrome genético. Dos
horas después del nacimiento presenté taquipnea y
cianosis con dificultad respiratoria grave. Fue tratado
con surfactante exégeno de rescate por la presencia de

signos y sintomas de sindrome de dificultad respirato-
ria, catecolaminas, antibiéticos y ventilacién mecdnica
por 22 dias; la ventilacién convencional con presién
media de la via aérea maxima de 16 cm H,O, seguida
de VAFO por acidosis respiratoria e hipoxemia refrac-
taria (pCO, 75 mmHg y pO, 45 mmHg).

La radiografia de térax mostr¢ infiltracién reticular
en ambos pulmones y sobre distencién pulmonar sin
consolidaciones (Figura 1). La TAC de térax describi6
cambios reticulares en todas las zonas, engrosamiento
intersticial, multiples bullas y atrapamiento de aire en
pulmén izquierdo, asi como neumonia derecha (Fi-
gura 2). Se descart6 la presencia de linfangiectasia en
otros 6rganos por TAC abdominal. Se realizé biopsia
pulmonar y por indicacién de cirugfa pediatrica lobec-
tomia inferior izquierda. En el estudio histopatolégico
se observé dilatacién quistica de los canales linfati-
cos broncovasculares, (Figura 3). Por ecocardiogra-
fia se diagnosticé comunicacion interauricular (CIA)
y persistencia de conducto arterioso (PCA) y fueron
corregidas quirtrgicamente a los 30 dias de vida extra-
uterina. La evolucién fue satisfactoria, el seguimiento
pedidtrico a los 19 meses de edad reportd peso y talla
adecuados para su edad, desarrollo psicomotor nor-
mal, sin cuadros infecciosos de la via respiratoria in-
ferior, no requiri6 oxigeno suplementario; la TAC de

Figura 1. Radiografia de térax muestra sobre distencion pulmo-
nar con infiltrado intersticial.
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Figura 2. La tomografia computarizada muestra engrosamiento
del intersticio, multiples bullas enfisematosas, atrapamiento de
aire e hiperinflacion del pulmon izquierdo y neumonia derecha.

térax de control informé con engrosamiento intersti-
cial, bullas enfisematosas difusas pequenas y mejoria
con respecto a la TAC inicial, (Figura 4).

Discusion

La LPC se caracteriza por una dilatacién de los va-
sos linfaticos pulmonares, es de etiologia desconoci-
da, pero es probable que se trate de una patologia con
factores ambientales materno-fetales™. Los linfaticos
pulmonares estan bien desarrollados al final de las 14
semanas de gestacion y la linfangiectasia es una dilata-
cién secundaria de linféticos previamente normales'.
La principal hipétesis es la falla en la regresién nor-
mal de los linfiticos pulmonares en el feto después de
la semana 18-20 de gestacién y esto puede desarrollar
LPC'e. También se ha asociado a cardiopatias congé-
nitas con aumento de la circulacién linfitica que con-
tribuye a la dilatacién linfética, como drenaje venoso
pulmonar anémalo total, estenosis pulmonar y este-
nosis mitral, corazén izquierdo hipoplésico, cor tria-
triatum, atresia de las venas pulmonares y defectos del
canal auriculoventricular'”'®. Aunque con mayor fre-
cuencia es una presentacion esporddica, también se ha
descrito en la LPC una etiologia genética autosémica
recesiva con variabilidad intrafamiliar, algunos casos
se han descrito en asociacién con trastornos genéticos,
como los sindromes de Noonan, Down, Turner, Fryns
y Ullrich-Turner®.

La LPC ha pasado por varias clasificaciones de di-
ferentes autores en las dltimas décadas, la primera cla-
sificacién de malformaciones vasculares fue propuesta
por Virchow en 1863 y se describié como: hemangio-
ma simple, hemangioma cavernoso, hemangioma ra-
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Figura 3. Tincién de hematoxilina y eosina, imagen a 40 aumen-
tos, se aprecia tejidos pulmonares con hemorragia y dilatacién
quistica de los canales linfaticos broncos vasculares.

Figura 4. La tomografia computarizada tomada a los 19 meses
de edad muestra engrosamiento intersticial generalizado y pe-
quenas bullas enfisematosas en pulmdn izquierdo.
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cemosum y linfangioma®. En 1970, Noonan y colabo-
radores dividieron a LPC en 3 tipos: generalizada (lin-
fedema con linfagiectasia intestinal), secundaria (hi-
pertension u obstruccién venosa pulmonar) y prima-
ria (deficiencias del desarrollo pulmonar primario)®.
En 1978, Wagenaar y colaboradores clasificaron LPC
en dos tipos: primario y secundario, con tres subtipos
del tipo primario: limitado al pulmén, con afectacién
del pulmoén y el mediastino, y el tipo generalizado?'. En
2004, Esther y Barker propusieron un sistema de clasi-
ficacién parala LPC y la dividieron en 2 categorias: con
manifestaciones primarias (incluidas manifestaciones
generalizadas a 6rganos o pulmonares y agregadas a
un sindrome o genopatia) y secundarias que definen
aquellas debidas a la obstruccién venosa pulmonar o
linfatica (obstruccién cardiovascular), y adquiridas
por otros medios (infeccidén, cirugia, radiacién o tu-
mores) 7.La ultima clasificacién fue propuesta en 1996
y actualizada en 2014 por la Sociedad Internacional
para el estudio de Anomalias Vasculares (International
Society for the Study of Vascular Anomalies o ISSVA),
estratificando a las anomalias vasculares como tumo-
res vasculares o malformaciones vasculares, en esta tl-
tima se incluye a malformaciones venosas y linfticas
como LPC %,

De acuerdo a la clasificacién propuesta por Esther
y Barker nuestro paciente presenté linfangectasia pul-
monar secundaria por obstruccién linfética, conside-
ramos que la cardiopatia congénita (PCA y CIA) no
fue un factor causal de LPC sobre todo porque podria
formar parte de la historia natural en un recién nacido
prematuro. La LPC del pulmén izquierdo probable-
mente fue secundaria a un proceso obstructivo del sis-
tema linfatico. Los pulmones normales presentan dos
sistemas linfiticos interconectados: el superficial que
drena al espacio subpleural y la superficie externa del
pulmén, y un sistema profundo de canales linfiticos
que se extienden dentro de los septos interlobulillares
y a lo largo de los haces broncovasculares. Ambos sis-
temas de vasos linféticos drenan hacia el hilio y luego
forman el tronco linfitico bronquiomediastinal que
se extiende a lo largo de la trdquea y drenan hacia los
grandes linfaticos sistémicos (conducto torédcico) o di-
rectamente a las venas braquiocefalicas'”*.

La presentacion clinica de nuestro caso es similar a
otros reportes publicados, sin antecedentes importan-
tes, recién nacido prematuro que presenta dificultad
e insuficiencia respiratoria grave a las pocas horas de
vida extrauterina, y que recibié tratamiento de soporte.
El tratamiento de soporte de la LPC consiste en drenaje
de derrames pleurales y peritoneales, intubacién a las
pocas horas de vida extrauterina, ventilacién mecani-
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ca convencional y en casos de hipoxemia grave VAFO;
para neonatos con hipertensién pulmonar persistente
estd indicado el 6xido nitrico y oxigenacién con mem-
brana extracorpdrea*?. La reseccién quirdrgica puede
estar indicada en algunos casos de LPC**?. El trata-
miento con neumonectomia solamente se ha descrito
en un recién nacido de 39 semanas de gestacién con
linfagiectasia pulmonar derecha e insuficiencia respi-
ratoria refractaria al tratamiento convencional. Los
autores concluyeron que la neumonectomia puede ser
considerada para casos con LPC unilateral con insufi-
ciencia respiratoria de dificil control con altas probabi-
lidades de sobrevivir®®

En el caso presentado la evolucién clinica a mds de
un ano de edad fue satisfactoria, esto es muy impor-
tante sobre todo porque la mayoria de los casos des-
critos afectados con LPC murieron durante el periodo
neonatal.

Conclusiones

La LPC debe ser uno de los diagnésticos diferencia-
les en neonatos con dificultad respiratoria inexplicable,
el pronéstico dependerd del tratamiento oportuno del
sindrome de dificultad respiratoria del recién nacido,
del tipo de LPC y de la gravedad de la afectacién pul-
monar.
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